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副肿瘤性边缘叶脑炎的临床及 ＭＲＩ特征

李明全，娄晓宇，苗宝娟

【摘要】　目的：探讨副肿瘤性边缘叶脑炎（ＰＬＥ）的 ＭＲＩ特征。方法：回顾性分析８例经临床诊断治疗的ＰＬＥ的临床

及 ＭＲＩ资料。所有患者均行常规 ＭＲＩ平扫及ＤＷＩ检查，其中６例行增强扫描。结果：①８例病变分布均以海马及海马

旁回为主，其中３例可见病变同时累及双侧杏仁核、２例累及双侧扣带回、１例累及左侧岛叶、１例累及桥脑。病变双侧对

称分布７例，单侧发病１例。②信号特征：６例病变于Ｔ１ＷＩ上呈较均匀稍低信号，Ｔ２ＷＩ呈高信号，ＤＷＩ呈稍高或等信

号；２例于Ｔ１ＷＩ呈等信号，Ｔ２ＷＩ呈稍高信号，ＤＷＩ呈等信号；所有病灶在ＦＬＡＩＲ图像上均呈高信号。６例行增强扫描，５

例病变无强化，１例可见小片状轻度强化。结论：ＰＬＥ具有较典型的临床及 ＭＲＩ特征，应结合抗体检测及其它全身检查，

积极寻找原发肿瘤进行综合治疗。
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　　副肿瘤性边缘叶脑炎（ｐａｒａｎｅｏｐｌａｓｔｉｃｌｉｍｂｉｃｅｎ

ｃｅｐｈａｌｉｔｉｓ，ＰＬＥ）是指由中枢神经系统外恶性肿瘤的远

隔效应导致边缘系统损害，出现一系列精神神经症状

为特征的副肿瘤综合征，主要临床表现为癫痫发作、进

行性记忆缺失、智能减退和精神行为异常等［１］，缺乏一

定特异性，如果对此病认识不足，很容易误诊。本文回

顾性分析本院收治的８例ＰＬＥ患者的临床及 ＭＲＩ资

料，总结其 ＭＲＩ特征，旨在提高诊断准确性，指导临床

早期正确治疗。

材料与方法

１．一般材料

搜集２００８年９月－２０１５年１月在我院经临床治

疗证实的８例ＰＬＥ患者的 ＭＲＩ资料。患者均行常规

ＭＲＩ平扫及ＤＷＩ检查，６例行增强扫描。男６例，女

２例；发病年龄３４～７９岁，中位年龄５４．５岁；病程１

个月－４．５年。主要临床表现：发作性精神异常、意识

模糊４例，癫痫发作３例，智能减退、进行性记忆缺失

１例。原发肿瘤为小细胞肺癌４例，胸腺瘤１例，乳腺

癌１例，睾丸生殖细胞瘤１例，卵巢未成熟畸胎瘤１

例。Ｇｕｌｔｅｋｉｎ等
［２］２０００年提出了ＰＬＥ的临床诊断标

准：①有记忆减退、癫痫发作或精神异常等边缘系统受

累的临床症状；②出现上述症状与确诊肿瘤的时间间

隔小于４年；③排除与肿瘤相关的可引起边缘系统损

害症状的其它并发症；④以下异常中至少有１项：脑脊

液检查呈炎性改变（细胞数增多，蛋白增高或出现寡克

隆区带），Ｔ２ＷＩ或ＦＬＡＩＲ像上单侧或双侧颞叶可见

高信号改变，脑电图颞叶可见慢波或快波。本组８例

患者均符合上述诊断标准。

２．检查方法

使用ＧＥＳｉｇｎａ３．０ＴＨＤＸ磁共振扫描仪，标准正

交头线圈。ＭＲＩ扫描序列及参数：横轴面ＳＥＴ１ＷＩ

（ＴＥ１６ｍｓ，ＴＲ９５ｍｓ）和Ｔ２ ＷＩ（ＴＥ４６０ｍｓ，ＴＲ
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图１　ＰＬＥ患者，男，４６岁，诊断

为小细胞肺癌３个月。ａ）Ｔ１ＷＩ

示双侧海马、海马旁回、直回和

颞叶可见对称性低信号灶；ｂ）

Ｔ２ＷＩ示病灶呈高信号，双侧对

称分布；ｃ）冠状面ＦＬＡＩＲ像示

病变呈高信号，边界清晰；ｄ）

ＤＷＩ示病变呈稍高信号；ｅ）增

强扫描示病灶无明显强化。

１８００ｍｓ），层厚５．０ｍｍ，层距２．５ｍｍ；横轴面及冠状

面Ｔ２ＦＬＡＩＲ 序列，ＴＩ２２００ｍｓ；ＤＷＩ序列，ｂ＝０、

１０００ｓ／ｍｍ２）。增强扫描对比剂使用ＧｄＤＴＰＡ，剂量

０．１ｍｍｏｌ／ｋｇ，注射流率１ｍＬ／ｓ；采用脂肪抑制序列

ＳＥＴ１ＷＩ，常规行横轴面、矢状面及冠状面扫描。

３．图像分析

由２位副高以上职称的影像诊断医师共同阅片，

观察病灶的部位、形态、信号特征及病灶强化特点、伴

随征象等。

结　果

１．病灶位置、形态

８例病变均主要分布于海马及海马旁回，同时累

及双侧杏仁核３例，累及双侧颞叶、扣带回和直回２

例，累及岛叶１例，累及桥脑１例。７例病变呈双侧对

称或近似对称分布，１例为单侧发病。病变呈不规则

片状或结节样，边界清晰，无出血或囊变，周围无水肿

及占位效应。

２．信号特点

６例病变于Ｔ１ＷＩ上呈较均匀稍低信号，Ｔ２ＷＩ上

呈高信号，ＦＬＡＩＲ像上呈高信号，其中４例于ＤＷＩ上

呈稍高信号、２例呈等信号，４例行 ＭＲ增强扫描，显

示病变均无明显强化（图１）；２例病变于Ｔ１ＷＩ呈等信

号（图２ａ），Ｔ２ＷＩ呈稍高信号（图２ｂ），ＦＬＡＩＲ像上呈

高信号（图２ｃ），ＤＷＩ上呈等信号（图２ｄ），２例行增强

扫描，１例于海马头可见小片状轻度强化（图２ｅ），１例

无明显强化。所有患者脑内均未见转移灶。３例有轻

度脑萎缩。

３．脑脊液、血清检查及临床治疗

８例均行腰椎穿刺术，其中脑脊液白细胞、淋巴细

胞轻度升高３例，ＩｇＧ轻度升高２例，脑脊液无明显

异常改变３例。血清抗体免疫检测：抗 ＨＵ抗体阳性

５例，阴性３例。３例患者行原发肿瘤切除术，５例采

用肾上腺糖皮质激素及免疫球蛋白治疗，治疗后患者

症状均有缓解，其中６例行头部 ＭＲＩ复查，显示病变

范围明显减小。

讨　论

１．ＰＬＥ的临床特征与发病机制

ＰＬＥ是一种罕见的神经系统副肿瘤综合征，呈急

性或亚急性起病，病程常为数日至数月，男性多于女

性，发病年龄为２６～８０岁，多见于小细胞肺癌，少数由

乳腺、卵巢、子宫、肾脏和睾丸等恶性肿瘤引起［３］，本组

病例与文献报道基本一致。病变主要累及颞叶内侧面

的海马、海马旁回、杏仁体和扣带回等边缘系统，故其

临床首发症状以神经精神症状为主，主要表现为癫痫
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图２　ＰＬＥ患者，女，５４岁，诊断

为乳腺癌１个月。ａ）Ｔ１ＷＩ示左

侧海马头可见等信号灶（箭）；ｂ）

Ｔ２ＷＩ示左侧海马头病灶呈小片

状稍高信号（箭）；ｃ）冠状面

ＦＬＡＩＲ像，病灶呈稍高信号，边

界清晰；ｄ）ＤＷＩ示病变呈等信

号；ｅ）增强扫描示病灶呈小片

状轻度强化（箭）。

发作、进行性记忆障碍、智能减退、精神行为异常等。

ＰＬＥ的神经精神症状可在癌肿发现之前、同时或

之后发生，其中６０％神经精神症状出现在肿瘤发现之

前，并且其病程及严重程度与肿瘤大小及生长速度无

关，因此给 ＰＬＥ 的诊断造成一定困难，容易被误

诊［４５］。本组５例ＰＬＥ神经精神症状出现在肿瘤发现

之前，其中前２例由于缺少经验而误诊，后３例在总结

经验教训基础上，高度怀疑此病，积极建议临床进行相

关系统检查，达到早期正确诊断并及时治疗。此特点

也高度提醒临床医生对边缘系统影像检查异常患者，

不能轻易排除ＰＬＥ的可能，应进行系统检查并早期筛

查有无原发肿瘤。

ＰＬＥ发病机制尚未完全清楚，可能是多种因素综

合作用，多数学者认为由于肿瘤抗原与神经系统细胞

表达的抗原有相似性，故中枢神经系统炎性反应可能

是攻击肿瘤抗原的抗体与神经系统表达的抗原交叉免

疫反应的结果，细胞免疫和体液免疫共同参与致病过

程［６７］。近期有研究发现，ＰＬＥ患者血清中可检测到

高滴度抗Ｈｕ（ＡＮＮＡ１）、抗Ｔａ（Ｍａ２）等副肿瘤自身

抗体［８］，本组中有６例患者发现有抗Ｈｕ或抗Ｔａ抗体

阳性。此类抗体为ＰＬＥ的早期诊断提供了新的重要

检测方法，发现抗 Ｈｕ抗体阳性时应积极进行肿瘤排

查。

２．ＭＲＩ影像特征

随着高场强 ＭＲＩ在临床的普及应用，其可以多序

列、多体位成像，清晰显示边缘系统解剖结构及病变，

因此 ＭＲ检查技术被认为是ＰＬＥ的最佳诊断工具，对

诊断ＰＬＥ具有十分重要的价值。当患者具有ＰＬＥ的

典型 ＭＲＩ特征，结合临床表现临床上往往可做出正确

诊断而不必行脑组织活检［９１０］。

首先，ＰＬＥ典型的发病部位具有很强的提示意

义。本组８例病变分布均以海马及海马旁回为主，３

例累及杏仁核，２例累及扣带回、直回，１例累及岛叶，１

例累及桥脑。文献报道，ＰＬＥ以边缘叶受累最常见，

包括颞叶内侧的海马结构、海马旁回合扣带回等，大多

数为双侧对称性受累，少数为单侧分布［１１１２］。本组病

例的表现与文献报道一致。其次，ＰＬＥ具有典型的

ＭＲＩ信号特征。ＰＬＥ呈急性或亚急性发病，由于病程

不同，病变在Ｔ１ＷＩ上可呈稍低或等信号、以低信号为

主，Ｔ２ＷＩ上基本呈稍高或高信号，ＤＷＩ上可呈稍高或

等信号；但所有病灶在ＦＬＡＩＲ图像上均呈高信号，这

是由于ＦＬＡＩＲ序列抑制了游离水的高信号，病灶部
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分的高信号不受抑制从而得以凸显，故ＦＬＡＩＲ序列

对ＰＬＥ的显示具有很高的敏感性及精确性，对于发现

病变以及判断病变范围具有重要价值。本组所有病例

的ＰＬＥ病变区域无出血、囊变、钙化及占位效应等，这

些特点对ＰＬＥ的鉴别诊断具有重要意义。本组６例

行 ＭＲ增强检查，大部分病灶无强化，仅１例于海马

区可见小片状轻度强化，可能与本病系肿瘤远隔效应

所致，并无血脑屏障的破坏。上述表现与文献报道一

致［１３１４］。笔者认为病变区无强化或仅见小片状轻度强

化可作为ＰＬＥ的又一个重要特征，以区别于脑内转移

瘤或炎性肉芽肿性病变。

３．鉴别诊断

本病主要应与以下疾病进行鉴别。①脑实质转移

瘤：原发肿瘤多已明确，脑内病变多表现为多灶性或结

节样明显强化，一般水肿及占位效应明显；而ＰＬＥ多

无强化，无明显占位效应。②疱疹性脑炎：一般为急性

起病，有发热病史，病变占位效应明显，ＤＷＩ上信号较

高，常双侧分布但不对称，亚急性期可伴出血呈＂开花

征＂，增强扫描早期病灶呈轻度斑片状强化，一周后则

多呈脑回样强化；ＰＬＥ常亚急性起病，于ＤＷＩ上呈稍

高信号，无出血，无或轻度强化。③低级别弥漫型星形

细胞瘤：主要表现为脑白质内的非强化肿块，局灶或弥

漫生长，可扩展到邻近皮层，一般单侧发病，常见于额

颞叶、脑干、可累及颞叶内侧，主要临床表现为癫痫发

作；ＰＬＥ以颞叶内侧分布为主，临床表现以精神神经

异常为主，可伴发癫痫。

综上所述，ＰＬＥ虽然发生率低，但具有较典型的

临床及 ＭＲＩ特征，临床常亚急性发病，表现为记忆减

退、精神行为异常、癫痫发作等；典型 ＭＲＩ表现为以双

侧海马、海马旁回、杏仁体等边缘系统受累为主，病灶

多为稍长Ｔ１、长Ｔ２ 信号，ＦＬＡＩＲ像上呈高信号，无明

显强化，无出血、囊变、水肿及占位效应等。若出现上

述临床及 ＭＲＩ表现，要高度怀疑本病，提示临床积极

结合抗体检测技术及其它全身检查，寻找原发肿瘤进

行综合治疗。
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